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  گزارش کوتاه      

  
  
  ازنــــــدرانـکــــــی مــــــــوم پـزشـلـشـــــگاه عـــه دانـلــــمج

  ) 76-80  (   1388 سال    خرداد و تیر    70  شماره   نوزدهمدوره 

76  1388 خرداد و تیر ، 70 ، شماره نوزدهم دوره                                                                مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

  بررسی بیماران مبتلا به نقص ایمنی اولیه مراجعه کننده به 
  1388  لغایت85  سالازبیمارستان بوعلی سینا ساری 

 
  4 ایرج محمدزاده        3علی عباسخانیان       2  حسین کرمی      1 جواد غفاری

  

  چکیده
 بـا علائـم      همـراه  هـای بـالینی     و سـندرم   ها  از بیماری  یطیف وسیع شامل  های نقص ایمنی اولیه      بیماری :سابقه و هدف    

کننـده    نقص ایمنی اولیه مراجعـه     مبتلا به هدف این مطالعه بررسی و شناخت بیشتر بیماران         . متنوع است بالینی و آزمایشگاهی    
  .باشد به بیمارستان بوعلی سینا می

کننـده بـه بیمارسـتان     ولیـه مراجعـه   نقص ایمنـی ا مبتلا به توصیفی پرونده کلیه بیماران    تحقیقدر این    :مواد و روش ها     
  .دشبوعلی سینا ساری مورد بررسی قرار گرفت و تمام علائم بالینی و آزمایشگاهی آنها استخراج و آنالیز 

نقص .  نفر مونث بودند   3 نفر مذکر و     7 که   مراجعه کردند  نقص ایمنی اولیه      بیمار مبتلا به   10  سال 3 مدت   در :یافته ها   
 و)  درصـد  30(  مـورد  3، نقص ایمنی سلولی     ) درصد 10( مورد   1و نقص فاگوسیت در     )  درصد 50( ر نف 5ایمنی هومورال در  

های تنفسی و عفونـت گـوش میـانی و بـا             اغلب این بیماران مبتلا به عفونت      .دیده شد )  درصد IgE) 10 یک مورد هم ازدیاد   
  .اند ها و بدخیمی بوده زیهای کبدی، خونری  آدنیت، گاستروانتریت، آبسهمانندی یها شیوع کمتر عفونت

آگاهی از تظاهرات بـالینی آنهـا و در نظـر داشـتن نقـص ایمنـی در                  . استهای ایمنی اولیه متنوع      نقصعلائم   :استنتاج  
  . کمک شایانی نمایدبیمارانتر  تواند به تشخیص زودترو درمان مناسب های افتراقی در بسیاری از موارد می تشخیص

  
  نی اولیه، عفونت، شیوعنقص ایم :های کلیدی واژه

  

  مقدمه
هـای   بیمـاری نه تنها در بیـان علائـم بـالینی و ایمنـی            

هـای   مکانیـسم   بلکـه  ،د دارد وج ـوتنوع  نقص ایمنی اولیه    
ایـن   .هـم متنـوع اسـت      هـا  ایـن بیمـاری   پاتوفیزیولوژیک  
هــای مکــرر، جــدی و   بــه عفونــت ابــتلابیمــاران مــستعد
اری نقــص  نــوع بیمــ150 بــیش از .باشــند غیرمعمــول مــی

علـت  . شـده اسـت   گـزارش   در انسان   ایمنی اولیه تاکنون    

 ژن  130های مختلف در بـیش از        موتاسیونها   این بیماری 
ــت ــونی  . )2،1(اسـ ــر عفـ ــم غیـ ــدعلائـ ــوتروپنی، ماننـ  نـ

اتوایمونیتی، عدم بافت لنفاوی یا لنفادنوپاتی، انتروپـاتی،        
نیـز در   ، درماتیت، بدخیمی و آتوپی      )FTT( اختلال رشد 

های مختلفـی در ایـن       میکروب. شود بیماران دیده می  این  
  .)4،3(شوند بیماران دیده می

  
  

  com.yahoo@javadneg :mail-E         بوعلی سینابلوار پاسداران، مرکز آموزشی درمانی: ساری -دکتر جواد غفاری :مولف مسئول
   استادیار دانشگاه علوم پزشکی مازندران،فوق تخصص خون و انکولوژی اطفال .2  استادیار دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،  آلرژیفوق تخصص ایمونولوژی و .1
   استادیار دانشگاه علوم پزشکی بابل،فوق تخصص ایمونولوژی و آلرژی .4     استادیار دانشگاه علوم پزشکی مازندران       ،فوق تخصص مغزو اعصاب اطفال    .3

  31/4/88:              تاریخ تصویب9/4/88:            تاریخ ارجاع جهت اصلاحات 16/3/88 : دریافت تاریخ
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    و همکارانجواد غفاری                                                  کوتاه    گزارش  
  

77  1388 خرداد و تیر ، 70 ، شماره نوزدهم دوره                                                                مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

ایمنی اولیه به پنج گروه عمده       نقص مبتلا به بیماران  
ــی  ــسیم م ــو تق ــامل  ندش ــه ش ــوام   -1 :ک ــی ت ــص ایمن نق

 -3، نقـــص ایمنـــی هومـــورال -B  ،2 و Tهـــای  ســـلول
ــیت  نقــص ــادرزادی فاگوس ــای م ــا ه ــای  نقــص -4،  ه ه

  .)5( است نقص ایمنی سلولی-5و کمپلمان 
نقص ایمنـی   بیماران مبتلا به    عنوان   اغلب این بیماران به   

هـای    برای عفونـت   با این وجود   ،شوند  نمی تشخیص داده 
اغلب پزشـکان   . کنند دریافت می  متعددهای   درمانمکرر  

 افتراقـی خـود     هـای  اختلال نقـص ایمنـی را در تـشخیص        
بینندکه سیـستم ایمنـی      آن نمی  ا خود را درحد   ندارند و ی  

بسیاری از بیماران و یـا والـدین آنهـا          . )6(را ارزیابی کنند  
 بیمـاری آنهـا ناشـی از اخـتلال ایمنـی            که کنند  می تصور

 مبـتلا بـه    اینگونه نیست و بـسیاری از آنهـا          حالیکهاست در   
حـال حاضـر هیچگونـه       در.  آلرژیک هـستند   های بیماری

 یا بلوغ وجـود   وری در زمان تولد، کودکی    برنامه غربالگ 
بنــابراین نقــص ایمنــی اولیــه معمــولا زمــانی کــه  . نــدارد
در  و یـا     کننـد  مـی هـای مکـرر را تجربـه          عفونـت  بیماران

 غیر قابل درمان و برگـشت       ، عوارض جدی  صورت بروز 
اهمیــت شــناخت ایــن . شــوند تــشخیص داده مــی ،پــذیرنا

 های جدی  لت عفونت ع که اغلب آنها به     است آنبیماران در 
 و   خونریزی ،ها  بدخیمی دلیل بهشدید و در مرتبه بعدی       و

 از آنهـا    برخـی  .روند  اتوایمون از بین می    های حتی بیماری 
  ، SCID نقص ایمنی شدید تـوام یـا         ان مبتلا به   بیمار مانند

وقـوع عفونـت   از  ماهه اول زندگی و یا قبل  4یا 3اگر در   
در مغـز اسـتخوان      پیونـد    در صورت  ،تشخیص داده شود  

  .)7-9(ندیاب بهبود می د درص95حدود بیش از 
  

  مواد و روش ها
 نقص  مبتلا به  کلیه بیماران    ،در یک مطالعه توصیفی   

 بـه  1388 تـا خـرداد سـال    1385ایمنی اولیه که از خرداد     
  سال به بیمارستان بوعلی سینا ساری مراجعه کرده        3مدت
یمـاران افـرادی    ایـن ب  .  مورد ارزیابی قـرار گرفتنـد      بودند،

بودند که به علت داشتن علائم بالینی و یا عوارض ناشـی            
 های مختلف بیمارستان بستری شده     ازنقص ایمنی دربخش  

هـای    شـدن   بـستری   سـابقه  اکثر این بیماران دارای   . ندبود
خـاطر دریافـت مـنظم      ه  ی از بیمـاران ب ـ    رخب. متعدد بودند 

شتر آنها ایمونوگلوبولین داخل وریدی بستری بودند اما بی    
 خونریزی و نیـاز بـه       ،ها  عفونت مانند علائم بالینی    به دلیل 

 تزریق پلاکـت    ،ها بیوتیک هایی مانند آنتی   درماندریافت  
تمام اطلاعات  .  بستری شدند  ،های خونی  و سایر فرآورده  

هـای    علائم بالینی و تست    ، جنس ، سن ماننددموگرافیک  
ولـوژی   و رادی  ی آزمایـشگاه  های مانند تست پاراکلینیک  

ایـن  . در یک پرسشنامه از قبل مدون شـده ثبـت گردیـد           
اطلاعات هم از پرونده و هم از خود بیماران و یا خانواده            

 ،مـواردی کـه اطلاعـات نـاقص بودنـد         . اند آنها اخذ شده  
بـه علـت اینکـه نویـسنده         .بیماران از مطالعه حذف شدند    

 نقـص ایمنـی اولیـه       مبـتلا آوری کلیه بیماران     بدنبال جمع 
بـه صـورت     پرونـده آنهـا      ازتمـام اطلاعـات بیمـاران        دبو

  در دسترس بـودن آنهـا      به دلیل و همچنین   کامل اخذ شد    
از خود بیمـاران هـم اطلاعـاتی دریافـت           .)بستری مکرر (

. باشـد  آوری شده کامل و دقیق می      شد، لذا اطلاعات جمع   
در نهایت کلیه اطلاعات ثبت شده مورد تجزیه و تحلیـل           

  .قرار گرفتند
  

   و بحثافته های
کننده بـه مرکـز فـوق        تعداد بیماران مراجعه  ،  کلدر  

 30( نفـر  3و  ) درصد 70(مذکرآنها   نفر   7 ، بود که   نفر 10
 در این بیماران نقص ایمنی هومـورال       .بودندمونث   )درصد

 30(  مـورد  3نقص ایمنی سلولی  ،  )درصد 50( مورد   5 در
و  ) درصـد  10( مـورد    1نقص ایمنی فاگوسـیت      ،)درصد

   .مشاهده شد ) درصد10( مورد یکدر  IgEیاد ازد
 را بیمـاران  مشخصات و آزمایـشات  1شماره  جدول  

 بیمـار   ،1براساس اطلاعات جدول شـماره       .دهد نشان می 
بیمـار   ،آلـدریچ - سـندرم وسـیکوت    مبتلا بـه  شماره یک   

های   شماره  بیماران  ، IgMازدیاد   سندرم مبتلا به  6شماره  
 10شـماره   بیمـار    ،نژکتـازی  تلا -آتاکـسی مبتلا به    9 و 8

 نقص ایمنی   سایر افراد مبتلا  و   IgEسندرم ازدیاد   مبتلا به   
  .باشند  میCVIDمتغیر مشترک یا 
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   بوعلی سینا ساریبررسی بیماران مبتلا به نقص ایمنی اولیه مراجعه کننده به بیمارستان
  

78  1388 خرداد و تیر ، 70ه  ، شمارنوزدهم دوره                                                                مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

 تولـد   10000  هـر  در 1های ایمنی اولیـه      شیوع نقص 
هــای   بیمــاریرخــی از بهــا بیمــاری ایــن .باشــد زنــده مــی
که 16000هر  در 1کتونوری با شیوع      فنیل مانندمتابولیک  

 تـاکنون . تر اسـت   ، شایع ه غربالگری در جامعه دارند    برنام
 در انــسان نــوع بیمــاری نقــص ایمنــی اولیــه 150بــیش از 
هـای    به علـت موتاسـیون     این بیماری . ستا دهشگزارش  

  .)1-4(افتند  ژن اتفاق می130مختلف در بیش از 
 نقـص ایمنـی     هب ـمبتلا   بیمار   10اگرچه در این مدت     

، مـسلما تعـداد واقعـی       اند دهبه این مرکز مراجعه کر    اولیه  
  . نقص ایمنی اولیه بیشتر است بهمبتلابیماران 

  درصـد  10نقص ایمنی سلولی در اغلب موارد حدود        
 گزارش شده    درصد 30 که در بیماران ما در حدود        است
  :تواند به دو دلیل باشد  که البته می)11،10(است

   -دو مورد آتاکـسی   ) 2 استتعداد بیماران ماکمتر    ) 1
  

 این خـانواده  اند که البته     لانژکتازی از یک خانواده بوده    ت
  علـت  یک فرزند سالم دختر دارند و یک فرزند دیگر به         

  . سالگی فوت کرده است13همین بیماری در سن 
ــوام حــدود   ــی ت ــوارد  درصــد10نقــص ایمن ل مرا شــا م

 غلـب ا در. گزارش نـشده اسـت     بیماران ما  درد که   وش می
  درصـد  40-71یه هومورال بین    گزارشات، نقص ایمنی اول    

 البتـه . باشد د که شایعترین نقص ایمنی می     شو میگزارش  
 و IgAما در این بررسی نقص ایمنی هومورال بـا کمبـود        

 و  ندارنـد  راکه معمولا مـشکلی      IgGهای   یا ساب کلاس  
  مطرح  را گیرنـد میی تحت مراقبت قرار     ـور سرپای ـا بط ـی

ران بـستری مـا نیـز       ولی با ایـن حـال اغلـب بیمـا         . نکردیم
  .)12،11()  درصد50(نقص ایمنی هومورال دارند

از همه شایعتر   ) CVID( نقص ایمنی متغییر مشترک   
  هـز اینگونـران نیـله ایـورها از جمـ که در غالب کشاست

  

  اری نقص ایمنی مراجعه کننده به بیمارستان بوعلی سینا سمبتلا بهمشخصات و آزمایشات بیماران   :1جدول شماره 
  بیمار شماره

  شاخص
  
1  

  
2  

  
3  

  
4  

  
5  

  
6  

  
7  

  
8  

  
9  

  
10  

  15  6  10  18  5  30  21  16  8  10  سن
  مذکر  مذکر  مونث  مذکر  مونث  مذکر  مونث  مذکر  مذکر  مذکر  جنس

  5  2  3  7  3  10  10  6  5/1  2  )سال(زمان تشخیص 
  دارد  دارد  دارد  ندارد  دارد  دارد  دارد  ندارد  دارد  ندارد  نسبت  فامیلی والدین

  دوم  چهارم  دوم  دوم  ول  اول  چهارم  دوم  اول  سوم  رزندف
  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  کاهش  نرمال  نرمال  نرمال  کاهش  نرمال  ASOتیتر 

  نرمال  نرمال  نرمال  کاهش  کاهش  نرمال  کاهش  نرمال  کاهش  کاهش  تیتر ایزوهماگلوتنین
NBT  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  

CH5O نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  
  000/101  000/35  000/222  000/75  000/15  000/202  000/259  000/710  000/327  000/9  پلاکت

  8300  9500  8000  4000  4300  2500  8400  9200  7000  5300  گلبول سفید
  2  3  2  1  1  1  2  1  1  %11  ائوزینوفیل

  نرمال  224  400  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  نرمال  پروتئین الفا فیتو 
IgG 930  68  1250  180  10  200  250  1370  1066  1200  
IgM  33  0  138  60  7  216  50  86  56  120  
IgE  1000  0  100  7/0  5/0  6  3  161  9/2  1000  
IgA  186  0  235  25  14  20  20  14  16  150  
CD3  26  53  69  80  86  71  75  65  67  69  
CD4  13  15  43  32  32  43  22  30  32  33  
CD8  60  55  26  35  34  28  38  26  25  27  
CD56  58  6  11  8/6  8/5  12  10  7/9  9/9  6/9  
CD19  15  1  12  1/6  2/6  7  6  3/10  4/9  7/9  
MCV  58  62  6/73  1/76  62  77  1/79  62  58  72  
MPV  4  9  5/8  9/8  10  3/8  7/8  9/8  2/9  6/9  
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    و همکارانجواد غفاری                                                  کوتاه    گزارش  
  

79  1388 خرداد و تیر ، 70 ، شماره نوزدهم دوره                                                                مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

 ، نفر نقص ایمنـی هومـورال      5ا نیز از     و در بیماران م    است
  .)13،11(بودند CVIDمبتلا به  نفر 3

های نقص ایمنی اولیه به      از نظر جنس اصولا بیماری    
افـراد   تـوارث در     اسـت و  لحاظ توارث وابسته به ایکـس       

 70شوند کـه در بیمـاران مـا نیـز در             مذکر بیشتر دیده می   
  .)15،14،11(درگیر هستند مذکرافراد درصد موارد 

 نفـر   7(شـود    نسبت فامیلی در اغلب آنهـا دیـده مـی         
احتمالا ازدواج فـامیلی یکـی از دلایـل          ).درصد 70برابر  

  .استها  اینگونه بیماریابتلا به 
 سالگی  10 تا   3زمان تشخیص در نیمی از موارد بین        

ایمنـی   که نشان از تاخیر تشخیص در بیماران با نقص        . است
 نقـص   های ی لازم با بیماری   اولیه دارد و به علت عدم آشنای      

 تنفسیهای  بیشترین علامت این بیماران عفونت. ایمنی است
 حتـی  میـانی و   گـوش  عفونتابتلا به   .  پنومونی است  مانند

  .است حساسیت ریوی نیز در این بیماران بیشتر افزایش
 بزرگیمانند ارگانومگالی مبتلا بهبسیاری ازاین بیماران 

  ).بیش ازنیمی ازبیماران(ند طحال و غدد لنفاوی بود،کبد
کلابینگ انگشتان نیز از جمله علائم دیگـری اسـت          

 بـدلیل درگیـری      که باشد که در بیماران ما نسبتا شایع می      
  .)13،11(ست امزمن ریوی در آنها

در بیماران ما دو مورد از انواع بدخیمی دیـده شـده            
ــری       ــوچکین و دیگ ــوم ه ــا لنف ــی از آنه ــه یک ــت ک اس

 بوده است که هردومورد در بیماران       آدنوکارسینوم معده 
  .)2(ستا  اتفاق افتادهCVIDبا سندرم 

بیوتیـک پروفیلاکـسی      آنتی تجویزدر اغلب بیماران    
ها مـوثر اسـت و در         در کنترل بیماری و عفونت     IVIGو  

  آلدریچ درمـان -بعضی از این بیماران مثل سندرم وسکوت     
توانــد مــوثر   مــی اســت کــهاساســی پیونــد مغــز اســتخوان

  .)16(باشد
 ایـن  بـوده اسـت      IgE ازدیاد   به مبتلایکی از بیماران    

 نادر است و معمولا بـا علائـم پوسـتی بـه شـکل               ،بیماری
 و در    عفونت مکرر  صورت  عفونت و علائم ریوی به     ،اگزما

. اسـت های ریوی همـراه      نهایت با برونشکتازی و کیست    
شکـستگی   اسـکولیوز و  ،البته عـدم افتـادن دنـدان شـیری       

  .)17(روی دهددر آنها  نیز ممکن است اسکلتی
سندرم مبتلا به  که 6 شماره  بیماراز این بیماران فقط     

 عفونت شدید ریوی و اختلالعلت   بوده است بهIgM ازدیاد
  .فوت نمود) کورپولمونل( قلب بدنبال مشکلات ریه

 دارای علائم بالینی     مبتلا به نقص ایمنی اولیه     بیماران
 این علائم گاهی داشتن از    آابراین  متنوع و مکرر هستند بن    

هــای ایمنــی اولیــه توســط   نقــصزودهنگــامو تــشخیص 
توانـد در کنتـرل      پزشکان و همکاران گروه پزشـکی مـی       
باشد و همچنین    بهتر بیماران و کاهش عوارض آنها موثر      

  .از مرگ زودرس آنها جلوگیری خواهد کرد
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